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Klinische presentatie en prognose van
C.W.M. VERLAAT, L.A.H. MONNENS EN J.D.M. DE VRIES
SAMENVATTING
In een retrospectief onderzoek werden de klinische presen­
tatie en prognose van duplicaturen van ureter en nier geë­
valueerd. Bij de patiënten bij wie tussen 1980 en 1990 de 
diagnose duplicatuur werd gesteld (n = 75), werd een on­
derzoek verricht naar de klinische presentatie en de resul­
taten van chirurgische correctie. Gegevens werden uit de sta­
tus verkregen. Bij 25 mannelijke en 50 vrouwelijke patiën­
ten werd de diagnose gesteld. De gemiddelde leeftijd was 4.9 
jaar (spreiding 0-34 jaar, stand aard deviatie 6,8 jaar), Het 
grootste deel van de patiënten (63%) presenteerde zich met 
een urineweginfectie. Bij 12% van de patiënten werd de diag­
nose gesteld door middel van echografie in het kader van 
prenatale screening. 11 van de 20 patiënten met een ectopi- 
sche duplicatuur waren jongens, De nierfunctie was bij 90% 
van de patiënten normaal. Bij 79% van de patiënten werd 
operatief ingegrepen. Van alle patiënten werd 89% klach­
ten vrij na een foliow-up van gemiddeld 2,4 jaar (stan­
daarddeviatie 2,3 jaar). 4% had een licht verhoogd serum- 
creatininegehalte. Duplicaturen van ureter en nier presen­
teren zich dikwijls op de kinderleeftijd met een urinewegin­
fectie. De prevalentie bij meisjes is hoger dan bij jongens. 
Bij de helft van de patiënten is er sprake van vesico-urete- 
rale reflux. Ectopische duplicaturen en duplicaturen met een 
ureterokèle moeten vrijwel altijd chirurgisch worden gecor­
rigeerd. De resultaten na correctie zijn over het algemeen 
goed.
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dubbele nieraanleg
duplex systems o f the kidney and ureter were analysed, Pat­
tern of presentation and results of surgical correction of pa­
tients diagnosed with ureteral duplications between 1980 
and 1990 (n = 75) were studied. 25 male and 50 female pa­
tients were included, Mean age was 4.9 years (0-34 years* 
standard deviation 6.8 years). Urinary tract infection was 
the most common presenting symptom (63% of the pa­
tients), In 12% of the patients, diagnosis was obtained by 
prenatal screening with ultrasound. 11 of 20 patients with 
ectopic duplication were boys. Renal function was normal 
in 90%. Surgical procedures were performed in 79% of the 
patients. After a mean follow up period of 2.4 years (stan­
dard deviation 2.3 years), 89% of all patients had no symp­
toms. 4% had a slight increase of the serum creatinine level. 
Duplications o f ureter and kidney often present in child­
hood with urinary tract infection. Prevalence in girls is high­
er than in boys. Yesico-ureteral reflux is present in half of 
the patients. Surgical correction is often required in ectopic 
duplication and duplication with ureterocele. In general, re­
sults of surgical correction are satisfactory.
INLEIDING
D e prevalentie van de dubbele nieraanleg bedraagt 
o ,8% van de bevolking. H et is een van de meest fre­
quent voorkom ende congenitale aandoeningen. De 
verschillende typen duplicaturen w orden vermeld in 
figuur 1. Duplicaturen van ureter en nier veroorza- 
ken dikwijls reeds op jeugdige leeftijd, soms zelfs al in 
de neonatale periode, klachten. Bij onbegrepen (reci- 
diverende) urineweginfecties, hydronefrose of incon-
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Fig. i, Typen duplica turen; a. partiële duplicatuur, b, complete duplicatuur met normaal uitmondende ureteren, c. ectopische duplicatuur, 
d. duplicatuur met ureterokèle,
tinentie zal men de dubbele nieraanleg in de differen­
tiële diagnose moeten betrekken. Een goede anam­
nese en een goed lichamelijk onderzoek bij patiënten 
met een onbegrepen incontinentie kan een aanzienlij­
ke vertraging in de diagnose voorkomen.Ij2 Zelfs met 
moderne beeldvormende technieken is het echter niet 
altijd eenvoudig een duplicatuur aan te tonen. Bij een 
ectopisch uitmondende duplicatuur kan er bijvoor­
beeld sprake zijn van een hypoplastische, nauwelijks 
functionerende bovenpool, die op een intraveneus py- 
elogram ( iv p )  geen contrast uitscheidt en ook met 
echografisch onderzoek nauwelijks zichtbaar is. Toch 
wordt de diagnose de laatste jaren gemiddeld op 
steeds vroegere leeftijd gesteld. Hiervoor is de op­
komst van de prenatale diagnostiek door middel van 
echografie in belangrijke mate verantwoordelijk.3 
Met behulp van prenatale echografie kan een de hy- 
dronefrose of ureterokèle worden aangetoond. Post 
partum kan dan aanvullende diagnostiek plaatsvin­
den.
Dit artikel beschrijft de resultaten van een retro­
spectief onderzoek naar de klinische presentatie van 
duplicaturen, De resultaten van chirurgische correc­
tie worden geëvalueerd.
PATIËNTEN EN METHODEN
De studie betreft 75 patiënten (leeftijd 0-34 jaar, 25 
mannelijk, 50 vrouwelijk geslacht), bij wie in het Aca­
demisch Ziekenhuis St.Radboud te Nijmegen tussen 
1980 en 1990 de diagnose ’dubbele nieraanleg' werd 
gesteld. De patiënten werden verzameld met behulp
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van urologische OK-lijsten en het geautomatiseerde 
patiëntregistratiesysteem van de afdeling kinderge­
neeskunde. Hoewel 6 patiënten ouder dan 16 jaar wa­
ren bij het stellen van de diagnose, hebben we deze pa­
tiënten meegenomen in de analyse. Bij al deze patiën­
ten bestonden de klachten reeds vóór het zestiende 
jaar, zonder dat de juiste diagnose gesteld werd. Pa- 
tiëntgegevens werden verkregen uit de status en rönt- 
genmappen. Het type duplicatuur werd vastgesteld 
aan de hand van intraveneuze pyelografie, echografie 
en (bij 48 patiënten) cystoscopie. De nierfunctie werd 
bepaald met behulp van het serum-creatininegehalte 
volgens de formule:
creatinineklaring = 0,45 x lengte (m)___________
(ml/min/1,73 m 2) 0,013 x serumcreat. (jimol/1)
De normaalwaarden voor de glomerulaire filtratie per 
leeftijd werden ontleed aan McCrory.4
RESULTATEN
In tabel 1 wordt de verdeling van de patiënten op ba­
sis van de anatomie weergegeven, De meest voorko­
mende typen in deze klinische populatie waren de du­
plicatuur met ectopische uitmonding en de duplica­
tuur met ureterokèle- Elf patiënten werden ingedeeld 
in de groep 'overig’, omdat niet zekerheid kon wor­
den vastgesteld welk type duplicatuur het betrof. Eén 
patiënte was niet te classificeren in bovengenoemde 
indeling. Zij had een complete duplicatuur waarbij één 
ureter als een blinde stomp eindigde en geen contact
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Tahel I: Patiënten uit de studie
Type duplicatuur n d* 9 Uni-/bilaterale 
duplicatuur 
uni bi
Leeftijd diagnose
gem. (jr) spreiding (jr)
Partiële duplicatuur 9 i 8 0 8,9 0-17
Complete duplicatuur met
ectopische uitmonding 14 5 9 10 4 3,4 0-10
Ectopische duplicatuur 20 9 11 12 8 5,8 0-25
Duplicatuur met ureterokèle 20 5 15 14 6 2,3 0-21
Overig 12 5 7 7 5 6,6 0-34
Totaal 75 25 50 52 234,8 0-34
maakte met het nierweefsel. Ook zij werd in de groep 
’overig’ ingedeeld.
De verhouding jongens (of mannen) : meisjes (of 
vrouwen) was x : 2. Relatief de meeste meisjes werden 
gevonden bij de groepen met een partiële duplicatuur 
en duplicatuur met een ureterokèle, De gemiddelde 
leeftijd bij diagnose van de totale groep was 4,9 jaar. 
Bij 12% was de diagnose door middel van prenatale 
echografie reeds vóór de geboorte gesteld. Vier van de 
20 patiënten met een ectopische duplicatuur werden 
na de leeftijd van 10 jaar ontdekt. Dit waren allen 
meisjes. Bij drie van hen was reeds jarenlang sprake 
van incontinentieklachten voordat de ectopische du­
plicatuur gevonden werd.
Het grootste deel van de patiënten presenteerde zich 
met (recidiverende) urineweginfecties. Bij 4 patiënten 
betrof het een urosepsis. Tabel 11 geeft een overzicht 
van de klachten en symptomen. Éénentwintig patiën­
ten hadden naast de duplicatuur andere congenitale 
afwijkingen. Drie kinderen hadden een chromosoma­
le afwijking (syndroom van Klinefelter, syndroom 
van Turner, trisomie 21). Twaalf kinderen hadden an­
dere afwijkingen van het urogenitaalstelsel: hoefijzer- 
nier, contralaterale nierdysplasie, junctura-stenose, 
cloacale malformatie, extrophia vesicae, contralate­
rale ureterokèle bij een enkele nier (n = 4), hypospa- 
die en unilateraal cryptorchisme. Andere afwijkingen 
waren corvitia (ventrikelseptumdefect (n = 2) en aor- 
tastenose), het syndroom van Marfan, kystische fibro- 
se en tenslotte was er een neonaat met één arteria um- 
bilicalis.
Van 68 patiënten was de creatinine-klaring bekend. 
6 patiënten, waaronder 4 kinderen met een urete­
rokèle, hadden een licht verlaagde creatinineklaring 
(5 tot 10 ml/min/1,73 m2 onder de normaalwaarden). 
De nierfunctie bij de anderen was normaal. Bij 64 pa­
tiënten werd een mictiecystogram vervaardigd. Bij 
61% van deze patiënten werd reflux aangetoond. Bij 
29% van deze patiënten was er sprake van ernstige 
reflux (graad IV of V). Bij 73% van de dubbele nieren
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Tabel II: Klachten en symptomen
Klacht of symptoom n %
(Recidiverende) urineweginfecties 47 63
Zwelling in buik o f  flank 6 8
Incontinentie voor urine 5 7
Hematurie 3 4
Pijn 3 4
Andere klachten 3 4
Geen 8 r i
Totaal 75 100
Uitleg bij tabel 11: Type klacht (n): ‘Andere klachten’: prolaps van 
ureterokèle (1), dehydratiemet urineweginfectie ( i )5 oedeem en licht 
verlaagde kreatinineklaring bij patiëntje met trisomie 21 (1). ‘Geen 
klachten’ : prenataal vastgestelde echografische afwijkingen zonder 
symptomen (4), duplicatuur per toeval gevonden tijdens hartka- 
theterisatie (3), verdenking hypertensie ( 1)
kon de lokalisatie van de reflux worden achterhaald. 
Reflux vond in 48% plaats naar de onderpool, in 12% 
naar de bovenpool, in 15% zowel naar de boven- als 
naar de onderpool Bij 6% was er zowel reflux naar de 
dubbele nier als reflux naar de contralaterale (enkel­
voudige) nier.
Van de nieren waarvan de anatomie exact bekend 
was (n = 81 nieren met een dubbel bekkenkelkensys- 
teem), functioneerde in 36% de bovenpool niet. Hier 
werd geen uitscheiding gezien op het xvp, was geen ac­
tiviteit aantoonbaar bij de nierscan of werd bij de ope­
ratie een hypoplastisch niertje gevonden. Met name 
bij ectopische duplicaturen en bij duplicaturen met 
een ureterokèle functioneerde de bovenpool dikwijls 
niet (in 67%, respectievelijk 50%). De onderpool func­
tioneerde in 1 1% niet.
Chirurgische therapie werd toegepast bij 79% van 
de patiënten. Duplicaturen met ectopische uitmon­
ding of een ureterokèle leidden in 95% tot chirurgisch 
ingrijpen. De toegepaste operaties waren heminefrec- 
tomie (n = 23), nefrectomie (n = 7), reïmplantatie van 
de ureter(en) (n = 20), een ’totale correctie' (n = 5) en
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andere typen operaties. Een ’totale correctie’ is een 
combinatie van heminefrectomie, excisie van de ure- 
terokèle en reïmplantatie van de ure ter en.
De gemiddelde follow-up van de totale groep be­
droeg 2,4 jaar (standaarddeviatie 2,3). Urologische 
complicaties zoals obstructie na een reïmplantatie za­
gen we bij 10% van de geopereerde patiënten. In to­
taal ondergingen 1 r patiënten (19%) een heroperatie. 
Redenen voor heroperatie waren: persisterende reflux 
na (hemi-)nefrectomie (n = 4), schrompelnier, ont­
staan door ischemie van nier tijdens operatie (n = 1), 
littekenexploratie in verband met persisterende pijn- 
klachten (n = 1) en obstructie na reïmplantatie (n = 
5). Bij één patiënt resulteerde obstructie na een reïm­
plantatie van de ureteren in een zodanig ernstig func­
tieverlies van de nier, dat nefrectomie moest plaats­
vinden. 89% van alle patiënten werd klachtenvrij. 
1 1% hield klachten, voornamelijk pijnklachten (n = 
3), mictiekl achten (n = 2) en recidiverende urineweg- 
infecties (n = 2). De 3 patiënten die pijnklachten hiel­
den hadden allen een voorgeschiedenis met diverse 
operaties. Na therapie had 4% een licht verhoogd se-
rum-creatinine.
BESCHOUWING
De anatomische verdeling zoals beschreven in deze 
studie komt overeen met bevindingen van andere au­
teurs.5 Hoewel ectopische duplicaturen en duplicatu- 
ren met ureterokèles zeldzaam zijn, geven ze frequent 
klachten en zijn ze in een relatief groot percentage ver­
tegenwoordigd in retrospectieve klinische studies als 
deze. Veel partiële duplicaturen en duplicaturen met 
normale uitmonding worden nooit ontdekt. In een 
studie van 109 duplicaturen, bij toeval gevonden in 
16.000 obducties, was in 59% sprake van een incom­
plete duplicatuur.6
Wij vonden een man:vrouw-verhouding van 1 ; 2. 
Ook bij duplicaturen, bij toeval bij obducties gevon­
den, is deze verhouding 1 : 2.6 In andere klinische stu­
dies is het percentage vrouwen meestal hoger.7
De man:vrouw-verhouding bij duplicaturen met 
ureterokèles van in onze studie was 1 : 3. Andere stu­
dies vermelden een verhouding variërend van 1 : 2 tot 
i : 6,5 > 8'10 In onze groep van 20 ectopische duplica­
turen vonden wij maar liefst 11 jongens. Andere au­
teurs vermelden een groter percentage meisjes bij ec­
topische duplicaturen. Zo werden in een serie van 35 
patiëntjes zoals beschreven door Smith 33 meisjes 
aangetroffen.11 Sacher5 vond in een totale groep van 
74 patiënten 14 kinderen met een ectopische duplica­
tuur. Dit waren allen meisjes. Het is niet ondenkbaar 
dat ectopische duplicaturen bij jongens vaker voor­
komen dan verondersteld wordt. Bij meisjes met een
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ectopische duplicatuur wordt de diagnose vaak laat 
gesteld. Onbegrepen incontinentie voor urine moet 
dan ook leiden tot verdere diagnostiek.
Prenatale diagnostiek levert de laatste jaren een 
steeds grotere bijdrage aan de diagnostiek van ecto­
pische duplicaturen en duplicaturen met ureterokèles. 
Onze bevindingen zijn in overeenstemming met de li­
teratuur.3,5,11'14 De meeste patiënten met een duplica­
tuur presenteren zich met urineweginfecties. Het 
klachtenpatroon zoals wij vonden is in vergelijkbaar 
met andere series.
Bij diverse patiënten vonden wij andere congeni­
tale afwijkingen. Van de meeste is bekend dat zij in 
associatie met duplicaturen kunnen voorkomen (o.a. 
syndroom van Klinefelter, syndroom van Turner, ex- 
trophia vesicae, cloacale malformatie). Wij vonden 
enkele combinaties die niet eerder beschreven zijn, zo­
als een patiëntje met trisomie 21 met een ectopische 
duplicatuur, Opvallend waren ook 4 jongens met 
urethrakleppen.15
Hoewel de bovenpool van ectopische duplicaturen 
of van duplicaturen met een ureterokèle dikwijls niet 
functioneert, is het serum-creatinine vrijwel altijd nor­
maal. De andere nier is dikwijls compensatoir ver­
groot zodat de glomerulaire filtratie binnen de nor­
male grenzen blijft.
Vesico-renale reflux komt voor bij de helft van de 
patiënten en geeft aanleiding tot recidiverende urine­
weginfecties. In ruim de helft van de gevallen met 
reflux gaat het hierbij om ernstige reflux, waarvoor 
operatief ingrijpen geïndiceerd is. De ureter van de bo­
venpool mondt caudaal uit van de ureter van de on­
derpool en heeft een lang traject door de blaaswand, 
De ureter van de onderpool daarentegen mondt dik­
wijls hoog-lateraal uit in de blaaswand en heeft een 
kort intramuraal verloop. Reflux vindt dan ook va­
ker plaats naar de onderpool.
Bij ectopische duplicaturen en bij duplicaturen met 
een ureterokèle is de anatomie zodanig verstoord, dat 
operatief ingrijpen vrijwel altijd noodzakelijk is. Ech­
te chirurgische complicaties zijn zeldzaam. Indien de 
functie van beide nierpolen redelijk goed is, is reïm­
plantatie te verkiezen boven heminefrectomie. De re­
sultaten na chirurgisch ingrijpen zijn over het alge­
meen goed te noemen. Uiteindelijk heeft slechts een 
minderheid nog klachten van betekenis en vrijwel ie­
dereen een normale nierfunctie.
Samenvattend concluderen we dat duplicaturen 
van ureter en nier zich meestal op jonge leeftijd pre­
senteren met een urineweginfectie. Bij ernstige of on­
begrepen urineweginfecties of incontinentie dient een 
dubbele nieraanleg te worden uitgesloten. De resulta­
ten van chirurgische therapie zijn bevredigend.
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Casuïstische mededeling
Een te vroeg geboren tweeling met trage hartactie: het Romano- Ward 
(lange- QT-tijd) -syndroom
C.W. BILIJAM, W.W.M. HACK, F. COEL1NGH BENNINK, E.J. BRESLAU-SIDERIUS EN L J .  LUBBERS
SAMENVATTING
Beschreven wordt de ziektegeschiedenis van een tweeling, 
die geboren werd bij een amenorroeduur van 32 3/7 weken 
door middel van een sectio caesarea in verband met afwij­
kingen op het cardiotocogram passend bij foetale nood. Bij 
beide kinderen was na de geboorte de hartactie traag en ver­
toonde bovendien weinig variatie. Het elektrocardiogram 
liet bij beide kinderen een verlengde QT-tijd zien, Op grond 
hiervan en de familieanamnese werd de diagnose Romano- 
Ward-syndroom gesteld, Behandeling met propranolol 
werd ingesteld. Naar aanleiding van deze kinderen werd fa- 
milie-onderzoek verricht. Van 16 onderzochte familieleden 
bleek bij 8 dezelfde diagnose te kunnen worden gesteld. Het 
Romano-Ward-syndroom is één van de syndromen met een 
verlengde QT-tijd. Het is een autosomaal dominante aan­
doening, die gepaard kan gaan met zeer ernstige sympto­
men. Door ventriculaire aritmieen kan plotselinge dood op­
treden. De prognose is, indien de patiënt niet wordt behan­
deld, ongunstig, aangezien 70% van de patiënten met klini­
sche symptomen aan deze aandoening overlijdt, De behan­
deling is primair medicamenteus en bestaat uit toediening 
van p-blokkers, zoals propranolol,
SUMMARY
This article describes the history of a twin, gestational age 
32 3/7 weeks, born by cesarean section after suspicion of fe­
tal distress based on a cardiotocogram. Neonatal heart ra­
te of both children was slow and showed little beat-to-beat- 
variation. The electrocardiogram showed a prolonged QT- 
interval. Based on these findings as well as the family his­
tory, the Romano-Ward-syndrome was diagnosed. Treat­
ment with propranolol was started and a family-research 
was conducted. The family-research led to the conclusion, 
that eight out of sixteen family-members examined suffered 
from the same affection. The Romano-Ward-syndrome is 
one of the long-QT-syndromes. It is an autosomal dominant 
disease associated with very severe symptoms. Sudden death 
can occur caused by ventricular arrythmias. Since 70% of 
the symptomatic patients die as a result of these arrythmias, 
the prognosis of untreated cases is poor. Treatment prima­
rily consists of administration of p-blocking agents, like 
propranolol.
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